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   We treated a case of ACTH-independent bilateral adrenocortical macronodular hyperplasia 
 (AIMAH), a rare disease. The patient was a 49 year-old man having chief complaints of facial edema, 
muscle wasting and typical  Cushing's syndrome symptoms. He was diagnosed with AIMAH by 
specific hormonal tests for  Cushing's syndrome and CT scan. Bilateral total adrenalectomy was per-
formed in a two-stage operation for bilateral macronodular adrenocortical hyperplasia. The resected 
adrenal tumor weighed  57  g on the right side and  78  g on the left, and both had a yellowish 
nodular surface. The histological appearance was typical AIMAH. A total of 23 AIMAH reported 
cases was reviewed. 
                                                (Acta Urol. Jpn. 41: 529-532, 1995) 
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緒 言
内 因性 ク ッシ ソ グ症 候 群 の う ち 両 側性 原 発 性 過 形
成 に よる も のは非 常 に 稀 な 疾 患 で あ る,今 回 わ れ わ
れ は,ACTH非 依 存 性 両 側 副 腎 皮 質 一大結 節 性 過 形
成(ACTH-independentbilateraladrenocorticaI
macronodularhyperplasia,以下AIMAHと 略 す)
に よ りク ッシ ソグ症候 群 を呈 した 症 例 を経 験 した の で
報 告 す る.
症 例
患者:49歳,男 性








てきたため,平成5年4月 近医受診 した.血 中コルチ
ゾール高値,ACTHは 測定感度以下 であ り,腹部
CTに て著明な両側副腎腫大 を認めたため平成5年
7月14日,当院第3内 科に精査 目的で入院となった,
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入 院時 現 症=身 長174.5cm,体重72.5kg,血圧170/
lOOmmHg,脈拍90/min,整.満 月様 顔 貌,中 心 性
肥満,頸 部 のbuff'alohumpを認 め,四 肢 近位 筋 の
萎縮 も認 め た.
入 院 時 検 査成 績=血 液 一般 で はWBCIO,900/mm3
(neutro77.3%,eosinoO.1%,basoO.6%,mono
7.1%,1ymphol2.6%)と上 昇 して い る 以外 に異 常 な
く,血 液 生 化 学 的検 査 で はK3.5mEq/lと 軽 度 低 下
して い る以外 に異 常 は な か った.
内 分 泌 学 的 検 査:尿 中17-KS(4.6～18.0)13,5
mg/dayと正 常値 で あ った が,尿 中17-oHcs(3.4
～12.0)30.lmg/day,尿中freeコル チ ゾール(く120)
8245μg/day,尿中 ノ ル ア ド レナ リソ(26～121)256
μg/day,尿中 ドー パ ミ ソ(190～740)1,947.4μg/day
と著 明 な 増 加 が み られ た.ま た,ACTHは 測 定 感
度 以下 で あ り,血 中 コル チ ゾー ル(4.0～18.3μg/d1)
の 日内変 動 を 認 め た(Tablel).大量 デ キ サ メサ ゾン
(8mg)抑制試 験 は陰 性 で,RapidACTHtestは
過 剰 反 応 を示 した(Tablel).メチ ラポ ソ テス トで は,
ACTHは 測 定 感 度 以 下 のま ま で あ った が,血 中 コル
チ ゾール,お よび尿 中freeコ ル チ ゾ ール は低 下 し,
血 中ll-deoxycortiso1の増 加 が み られ,陽 性 所 見 で
あ った(Table2).また,CRFテ ス トは 陰性 で あ っ
た.
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